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RESUMO

Abreu MP, Porto AM, Minari AL, Caseli HG - Anestesia para
Septoplastia e Turbinectomia em Paciente Portador de Doenga
de von Willebrand. Relato de Caso

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: Embora a doenga de von
Willebrand seja o mais comum dos disturbios hemorragicos
hereditarios, as publicagbes nacionais, relacionando esta
doenca e a pratica anestésica, sdo escassas. O objetivo deste
relato é apresentar um caso de anestesia geral para
septoplastia e turbinectomia em paciente portador de doenca
de von Willebrand - Tipo I, tratado profilaticamente com
desmopressina (1-deamino-8-D-arginina vasopressina,
DDAVP) nos periodos pré e pés-operatorio.

RELATO DO CASO: Paciente com 19 anos, sexo feminino, 58
kg, portadora de hipotiroidismo, controlado com L-tiroxina (75
mg), e de doenca de von Willebrand, que se manifestou ha trés
anos, apos extragdo dentaria dos sisos, com sangramento
persistente no periodo pés-operatorio. Com o objetivo de se
evitar novos episodios hemorragicos nos periodos per e
pos-operatorio da cirurgia de septoplastia e turbinectomia a
que foi submetida, a paciente foi tratada profilaticamente com
desmopressina (0,3 ug.kg'). A indugdo anestésica foi
realizada com midazolam (2,5 mg), fentanil (150 ug), droperidol
(2,56 mg), lidocaina (60 mg), atracurio (30 mg) e metoprolol (4
mg), seguida de intubacgéao traqueal e ventilagdo sob pressédo
positiva intermitente. A manuten¢do da anestesia foi realizada
com mistura de oxigénio e 6xido nitroso a 50% e sevoflurano a
2%. Esta técnica proporcionou um bom controle da freqliéncia
cardiaca e dos niveis pressoricos durante a cirurgia. A paciente
permaneceu com tampao nasal por 24 horas e, quando este foi
retirado, ndo houve sangramento. A paciente recebeu alta
hospitalar no dia seguinte ao da cirurgia, sem intercorréncias.
N&o houve episdédio hemorragico no periodo pds-operatério
imediato ou tardio.

CONCLUSOES: O tratamento profildtico com DDAVP
associado a técnica anestésica utilizada nesse caso,
mostrou-se eficaz no controle do sangramento per e
pos-operatorio.
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SUMMARY

Abreu MP, Porto AM, Minari AL, Caseli HG - Anesthesia for Sep-
toplasty and Turbinectomy in von Willebrand Disease Patient.
Case Report

BACKGROUND AND OBJECTIVES: Although von
Willebrand’s disease is the most common hereditary hemor-
rhagic disorder, there are few reports in Brazilian literature re-
lating this disease to anesthesia. This report aimed at
describing a case of general anesthesia for septoplasty and
turbinectomy in a von Willebrand’s disease type | patient, pro-
phylactically treated with desmopressin (1-deamine-8-D-
arginine vasopressin, DDAVP) in the pre and postoperative pe-
riod.

CASE REPORT: A female patient, 19 years old, 58 kg, with
hypothyroidism controlled with L-tiroxine (75 mg) had her von
Willebrand’s disease manifested three years before after a wis-
dom tooth extraction with persistent bleeding in the postopera-
tive period. To prevent new per and postoperative hemorrhagic
episodes, patient was prophylactically treated with
desmopressin (0.3 ug.kg”’). Anesthesia was induced with
midazolam (2.5 mg), fentanyl (150 ug), droperidol (2.5 mg),
lidocaine (60 mg), atracurium (30 mg) and metoprolol (4 mg),
followed by tracheal intubation and ventilation under intermit-
tent positive pressure. Anesthesia was maintained with 2%
sevoflurane in a mixture of 50% oxygen and nitrous oxide. This
technique provided a good heart rate and blood pressure con-
trol during surgery. Patient remained with a nasal tampon for 24
hours and no bleeding was observed at its removal. Patient was
discharged the day after surgery uneventfully. There were no
immediate or late postoperative bleeding.

CONCLUSIONS: The prophylactic treatment with DDAVP as-
sociated to the anesthetic technique used in this case was ef-
fective in controlling peri and postoperative bleeding.

Key Words: DISEASE: von Willebrand disease; SURGERY,
Othorinolaringological: nasal

INTRODUGAO

doenca de von Willebrand (DvW) é uma doenga hemor-
Arégica hereditaria, causada por uma alteragdo quantita-
tiva ou qualitativa do fator von Willebrand **2.
Os pacientes portadores deste disturbio da hemostasia po-
dem apresentar manifestacdes clinicas emdiferentes graus,
com sinais e sintomas de intensidade variaveis. Para dife-
renciar a DvW de outras que tém manifestacdes semelhan-
tes, odiagndstico é baseado no principio de que estadoenca
€ o resultado de uma mutacao no gene do fator von Wille-
brand .
Atualmente, a DVW é considerada como a forma mais co-
mum de doencga hemorragica hereditariae ocorreematé 1l a
cada 800 a 1.000 individuos *. O fator de von Willebrand
(FvW) é uma glicoproteina multimérica heterogénea, que
tem duas importantes fun¢des bioldgicas: faz a mediagédo da
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adesdo plaquetaria nos locais de lesdo vascular e serve
como transportador plasmatico do fator VIII coagulante (fa-
tor anti-hemofilico) - uma proteina vital para a coagulacao
sanglinea **.

Onivelplasmaticonormal de FvW é de 10 mg/l. Umadiscreta
reducdo da concentragdo plasmatica de FvW ou a perda se-
letiva de multimeros de alto peso molecular reduz a adesivi-
dade plaquetaria e causa hemorragia clinica *.

O objetivo deste relato é apresentar um caso de anestesia
geralem paciente portador de DvW pararealizag&o de septo-
plastia e turbinectomia, tratado com DDAVP e acido e-amino
caproico, comexcelente controle do sangramento nos perio-
dos per e pos- operatério.

RELATO DO CASO

Paciente com 19 anos, sexo feminino, branca, 58 kg, porta-
dorade hipotireoidismo, controlado com L-tiroxina (75mg), e
doencadevonWillebrand (confirmado peloteste de DDAVP)
assintomatica, que se manifestou ha trés anos, apds extra-
¢ado dentaria dos sisos, com sangramento persistente no pe-
riodo pés-operatdrio. Os exames laboratoriais colhidos na
véspera da cirurgia apresentavam hemoglobina: 13,7 g%,;
hematdcrito: 38%; plaquetas: 265.000/mm?; fibrinogénio:
300mg/dl;tempodetrombina: 16,5 segundos;tempode san-
gramento: 2 minutos e 30 segundos; tempo de coagulacédo: 8
minutos; TTPA: 39 segundos (controle: 32 segundos) - rela-
¢éo paciente/controle: 1,22; tempo de atividade de protrom-
bina: TP: 15,8 segundos - AP 55% - RNI 1,3; teste de agrega-
¢ao plaquetéaria com ristocetina: “auséncia de agregacao
com ristocetina 1 mg.ml™ e que foi corrigida ao adicionar
plasmabovino. Agregacédo espontdneanormal. Aagregacgéo
espontanea, assim como a agregag¢ao com os demais agen-
tes agregantes eram normais”. Ao exame fisico apresen-
tava-se corada, hidratada, eupnéica, freqiiéncia cardiaca:
82 bpm, pressao arterial de 130 x 80 mmHg. Apaciente rece-
beu 7,5 mg de midazolam por via oral, como medicagéo
pré-anestésica, quarenta e cinco minutos antes de serenca-
minhada ao centro cirdrgico. Ap6s admissao na sala de ope-
racao, foi realizada vendclise no membro superior direito,
com cateter 18G, e instalada monitorizacao automatica ndo
invasiva da presséo arterial, oximetro de pulso e cardiosco-
pio na derivagdo Dy.. Foi administrado &cido e-amino caproi-
co (1 g) porvia venosa, cuja prescri¢ao foi mantida a cada 8
horas, conforme orientagao do hematologista. Em seguida,
iniciou-se ainfusdo de DDAVP (0,3 ug.kg™) diluidaem 100 ml
de solucdo fisioldgica a 0,9%, trinta minutos antes da cirur-
gia. Durante ainfusédo, a paciente relatou cefaléiade leve in-
tensidade, sem alteracdo da pressao arterial e dafrequéncia
cardiaca. Aotérminodainfusdodo DDAVP, iniciou-se aindu-
¢éo anestésica com midazolam (2,5 mg), fentanil (150 pg),
droperidol (2,5 mg), lidocaina (60 mg), atracurio (30 mg) e
metoprolol (4 mg), seguida de intubagé&o traqueal com tubo
7,5mm com balonete e ventilagdo sob presséo positivainter-
mitente. A monitorizacdo foram acrescidos capndégrafo e
analisador de gases. Amanutencao da anestesiafoirealiza-
dacommisturade oxigénio e 6xido nitroso a50% e sevoflura-
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no a 2%. Esta técnica proporcionou um bom controle da fre-
guénciacardiacae dosniveis pressoricos durante acirurgia,
e,deacordocomocirurgido, odiscreto sangramentonolocal
operatorio permitiu uma cirurgia rdpida e tranquila. O tempo
de cirurgia foi de 175 minutos e o de anestesia foi de 230 mi-
nutos. A paciente permaneceu com tampao nasal por 24 ho-
ras, quando entéo foi retirado e ndo houve sangramento na-
sal. Apaciente recebeu alta hospitalar no dia seguinte ao da
cirurgia, sem intercorréncias.

DISCUSSAO

Adoenca de von Willebrand (DvW) é o mais comum dos dis-
tarbios hemorragicos hereditarios causado por um defeito
guantitativo ou qualitativo do fator de von Willebrand (fvW),
comumaprevalénciaestimadaentre 1% e 3%, mas somente
10% apresentam doenca sintomatica 2>°.

O FvW é uma glicoproteina multimérica, com duas funcées
principais: facilita a adesao plaquetaria nos locais de lesdo
vascular e atua como transportador plasmatico do fator VIl
(fator anti-hemofilico).

Os defeitos do FvW podem se manifestar através diferentes
expressoes clinicas da doenca, com sinais e sintomas de in-
tensidade variada, dando origem aos diferentes subtipos da
doenca.

Odiagnésticoda DvW é feito em trés etapas: 1) identificacao
dos pacientes comdisturbio da hemostasia, possiveis porta-
doresdadoencadevonWillebrand, baseando-se na histéria
clinicaetestesde hemostasiaderotina; 2) diagnostico e defi-
nicdo do tipo da doenca de von Willebrand, e 3) caracteriza-
caodosubtipode doencade vonWillebrand (Quadrol) .

Quadro | - Classificacdo da Doenca de von Willebrand

Tipo1 Deficiéncia quantitativa do fator de von Willebrand
Tipo 2  Deficiéncia qualitativa do fator von Willebrand

Subtipo 2A: variantes com defeitos qualitativos, com redugdo da
fungéo de ligagdo as plaquetas,
Associada a auséncia dos multimeros de alto peso molecular

Subtipo 2B: variantes com defeitos Qualitativos, com maior afinidade
pela glicoproteina 1b

Subtipo 2M: variantes com defeitos qualitativos, com reducédo da
fungéo de ligagdo as plaquetas,

N&o associada a auséncia dos multimeros de alto peso molecular
Subtipo 2N: variantes com defeitos qualitativos, com reducédo da
afinidade pelo fator VIII coagulante

Tipo 3  Deficiéncia quantitativa virtualmente completa do fator von Willebrand

Ostestes laboratoriais, empregados rotineiramente para tri-
agem sdo: tempo de sangramento, contagem plaquetaria e
tempo de tromboplastina parcial ativado.

O tempo de sangramento geralmente apresenta-se prolon-
gado, mas nas formas leves da doenca pode apresentar-se
normal.

Acontagem plaquetéria geralmente € normal, mas pode ha-
verplaquetopenialeve nos pacientescomtipo2Bdadoenca.
O tempo de tromboplastina parcial ativado reflete os niveis
plasmaticos do fator VIIl coagulante e podera ser normal ou
estar prolongado 2.
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Atendéncia hemorragica é muito variavel, dependendo do
tipo e da gravidade da doenca: nos subtipos 1 e 2 pode nao
haver manifestagfesclinicas, enquantonotipo 3asmanifes-
tacdes hemorragicas sdo geralmente graves '

Para confirmacéo diagndstica e definigédo do tipo de doenca
de von Willebrand séo necessarios os seguintes exames: 1)
Dosagem do fator VIl coagulante: nos pacientes com doen-
¢adostipos 1ou2,ofator VIl coagulante pode estar normal
ou discretamente reduzido; na doenca do tipo 3, este fator
estamuitoreduzido (menor que 5%); 2) Quantificagdo do an-
tigeno dofatorvon Willebrand: este teste avaliaaquantidade
de fator von Willebrand presente na circulacdo. 3) Atividade
de co-fator de ristocetina: a ristocetina € um antibiético que
promove ainteracdo do fvW para aglutinacdo das plaquetas.
Este teste reflete a atividade funcional do FVW.
Adefinicao do subtipo da doenca é fundamental paraaorien-
tacdo terapéutica adequada. Alguns testes sao utilizados
para definir o subtipo da DvW: Agregagédo/aglutinagéo pla-
quetaria induzida pela ristocetina (RIPA); Analise do padrédo
multimérico do fator von Willebrand; estudo do fator von Wil-
lebrand intraplaquetario e quantificagdo da afinidade do fa-
torvon Willebrand pelo fator VIl coagulante (este tltimo tes-
te permite fazer o diagndstico do subtipo 2N da doenca de
von Willebrand, distinguindo-a da hemofilia Aleve ou mode-
rada) °.

O tratamento apropriado para a DvW depende dos sintomas
edotipodadoenca. Existem duas opgdes terapéuticas: uma
envolvendo o uso de criopreciptado, uma fragdo do plasma
ricoem FvW, ou concentrado de fator VIll e outra, que evitao
usodoplasma, é oemprego dal-desamino-8-D-argininava-
sopressina (DDAVP) oudesmopressina. Estaltimaopgéo é
mais apropriada aos pacientes com doenca do tipo |. Entre-
tanto, devera ser realizado o teste terapéutico antes de uma
cirurgia eletiva, com a finalidade de se estabelecer o padrao
individualdarespostaao DDAVP, jaque pacientes diferentes
podem apresentarrespostasterapéuticas variaveis #4#°.
Mannucci e col. foram os primeiros a descrever o uso do
DDAVP em pacientes com DvW e portadores de hemofilia A
leve >, A desmopressina é um anéalogo sintético da vaso-
pressinaindicado, inicialmente, para o tratamento do diabe-
tesinsipido, e produz o aumento das concentragdes plasma-
ticasdo fator VIl coagulante e do fator von Willebrand, quan-
do administrada em voluntarios normais ou em portadores
de hemofilia Aleve e nas formas brandas da DvW **2. O seu
mecanismode agdoaindando é bem conhecido. Acredita-se
que o DDAVP promove a liberagdo do FvW dos corpusculos
de Weibel-Palade do endotélio vascular, e aliberacdo do fa-
tor VIII coagulante das células dos sinuséides hepaticos. A
desmopressina tem ainda a propriedade de melhorar a inte-
racdo entre as plaquetas e o subendotélio >*3.

Alguns protocolos para o preparo pré-operatorio de pacien-
tes com doenca de von Willebrand e a administracdo de
DDAVP jaforam pesquisados com bons resultados **. Adose
habitual de desmopressina é de 0,3 pug.kg™, administrada
porviasubcutanea, venosaou nasal. Porviavenosaadroga
devera ser diluida em 30 a 100 ml de solucéo fisiolégica, in-
fundidaem 15 a 30 minutos. Aocorréncia de taquifilaxiacom
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0 uso repetido da desmopressina ndo é um consenso entre
osautores >*?. Aadministracao por viasubcutaneaédescon-
fortavel devido ao grande volume de solucao, o que requer
varias punc¢@es. Paraaplicacdonasal,adose deve ser 10 ve-
zes superior & aplicada por via venosa ou subcutanea 2.

O sangramento no campo cirlrgico das cirurgias em otorri-
nolaringologia, especialmente aquelas sobre o nariz e o ou-
vido, dificultamuito otrabalhodocirurgido™*. Napresencade
umadoenga coexistente que cause distlrbio de coagulagéo,
o preparo do paciente e aescolha datécnica anestésica sdo
fatores importantes para se obter um campo operatério com
pouco sangramento e livre de episddios hemorragicos.

O preparo profilatico desta paciente foirealizado comaadmi-
nistracaodetrésdosesde 0,3 ug.kg™* de DDAVP (diluidosem
100 mlde solugéo fisioldgica, infundidos em trinta minutos: a
primeira dose, trinta minutos antes da indugdo anestésica e
outras duas doses foram administradas doze e vinte quatro
horas ap6s), seguido da administragéo de acido e-amino ca-
proico (1g), cominicioimediatamente antes da cirurgiaere-
petidos a cada 8 horas, por 24 horas.

A técnica anestésica com hipotens&o arterial controlada *°
utilizando bloqueadores alfa e beta-adrenérgicos propiciou
uma boa estabilidade hemodinamica, com pequeno sangra-
mento no campo operatério, facilitando assim o trabalho do
cirurgido.

Neste caso, a utilizacdo do DDAVP associado a técnica
anestésicaescolhidamostrouserumaboaopc¢ao no preparo
e conducgdo anestésica do paciente portador de DvW tipo | e
na profilaxia do sangramento no periodo per e pés-operato-
rio.

Anesthesia for Septoplasty and
Turbinectomy in von Willebrand Disease
Patient. Case Report

Mucio Paranhos de Abreu, TSA, M.D., André de Moraes
Porto, TSA, M.D., Alexandre Leite Minari, M.D., Henrique
Goncalves Caseli, M.D.

INTRODUCTION

Von Willebrand's disease (VWD) is a hereditary hemorrhagic
disorder by a quantitative or qualitative change in von
Willebrand's factor 2.

Patients with such disease may present different clinical
manifestations, with signs and symptoms of variable inten-
sity. Todiffer vWD from other diseases with similar manifesta-
tions, diagnosis is based on the fact that such disease is the
result of a mutation in von Willebrand’s factor gene 2.
Currently, vWD is considered the most common hereditary
hemorrhagic disease withanincidence of 1 outof 800to 1000
individuals *. Von Willebrand’s factor (vWF) is a heteroge-
neous multimeric glycoprotein with two major biological func-
tions: itmediates plateletaggregationatvascularlesion sites
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DISEASE PATIENT. CASE REPORT

and is a coagulating factor VIII plasma transporter
(anti-hemophilic factor), a crucial protein for blood coagula-
tion 4.

The vVWF normal plasma levelis 10 mg/l. Aminor decrease in
VWF plasma concentration or the selective loss of high mo-
lecularweight multimers decreases plateletaggregation and
leads to clinical hemorrhage *.

The aim of this report was to present a case of general anes-
thesia in a vWD patient submitted to septoplasty and
turbinectomy, treated with DDAVP and O-amine caproic acid,
with excellent peri and postoperative bleeding control.

CASE REPORT

Al9year-old, female patient, 58 kg, with hypothyroidism con-
trolled with L-tiroxine (75 mg) and asymptomatic von
Willebrand’s disease (confirmed by DDAVP test) manifested
three years before, after wisdom tooth extraction with persis-
tent postoperative bleeding, was scheduled to septoplasty
and turbinectomy under general anesthesia. Lab tests per-
formed the day before surgery comprised: hemoglobin: 13.7
g%; hematocryt: 38%; platelets: 265,000/mm?; fibrinogen:
300 mg/dl; thrombin time: 16.5 seconds; bleeding time: 2
minutes and 30 seconds; coagulationtime: 8 minutes; TTPA:
39 seconds (control: 32 seconds) - patientcontrol ratio: 1.22;
prothrombin activity time: PT: 15.8 seconds - PA 55% - RNI
1.3; plateletaggregationtestwithristocetin: “lack ofaggrega-
tion with 1 mg.ml™ ristocetin, corrected with bovine plasma.
Normalspontaneousaggregationaswellasaggregationwith
remaining aggregating agents”. At physical evaluation, pa-
tient was rosy, hydrated, eupneic, heart rate 82 bpm and
blood pressure 130 x 80 mmHg. Patient was premedicated
with 7.5 mg oral midazolam 45 minutes before being referred
to the operating center. After admission in the operating
room, an 18G catheterwas insertedinarightupperlimb vein.
Monitoring consisted of automatic non-invasive blood pres-
sure, pulse oximetry and cardioscopy in Dy lead. Intravenous
O-amine caproic acid (1 g) was administered and repeated at
8-hour intervals according to hematologist’s orientation.
Then, DDAVP continuousinfusion (0.3 pg.kg™) diluted in 100
mlof 0.9% saline solution was started 30 minutes before sur-
gery. During infusion, patientreferred mild headache with no
changesinblood pressure and heartrate. AtDDAVP infusion
completion, anesthesia was induced with midazolam (2.5
mg), fentanyl (150 pg), droperidol (2.5 mg), lidocaine (60
mg), atracurium (30 mg) and metoprolol (4 mg) followed by
tracheal intubation with a cuffed 7.5 mm tube and ventilation
under intermittent positive pressure. Capnography and
gases analysis were added to monitoring devices. Anesthe-
sia was maintained with 2% sevoflurane in a mixture of 50%
oxygen and nitrous oxide. This technique provided a good
heartrate and blood pressure control during surgery and, ac-
cordingtothe surgeon, the mild bleeding atthe operating site
allowed for afastand safe surgery. Surgery durationwas 175
minutes and anesthesia duration was 230 minutes. Patient
remained with a nasal tampon for 24 hours and no bleeding
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was observed at its removal. Patient was discharged the day
after surgery uneventfully.

DISCUSSION

Von Willebrand’s disease (VWD) is the most common heredi-
tary hemorrhagic disorder caused by von Willebrand’s factor
(VWF) quantitative or qualitative defect, with an estimate
prevalence of 1% to 3%, but only 10% of symptomatic pa-
tients %6,

VvWF is a multimeric protein with two major functions: it helps
platelet aggregation at vascular lesion sites and acts as fac-
tor VIII (anti-hemophilic) plasma carrier.

Defects in VWF may assume different clinical expressions.
Signsand symptoms vary inintensity, producing differentdis-
ease sub-types.

VWD diagnosis is made in three steps: 1) identification of pa-
tients with hemostatic defects, potential candidates for von
Willebrand’s disease, based on clinical history and routine
hemostasis tests; 2) diagnosis and definition of the type of
von Willebrand’s disease; and 3) characterization of von
Willebrand'’s disease subtype (Chart 1) 2.

Chart | -Von Willebrand’s Disease Classification

Type 1 Von Willebrand’s factor quantitative deficiency
Type 2 Von Willebrand’s factor qualitative deficiency

Subtype 2A: variants with qualitative defects such as platelet aggrega-
tion function decrease,
Associated to the lack of high molecular weight multimers

Subtype 2B: variants with qualitative defects with higher affinity to
glycoprotein 1b

Subtype 2M: variants with qualitative defects, with decreased platelet
aggregation function,

Not associated to the lack of high molecular weight multimers
Subtype 2N: variants with qualitative defects with decreased affinity for
clotting factor VIII

Type 3 Virtually total quantitative deficiency of von Willebrand’s factor

Routine lab screening tests are: bleeding time, platelet count
and partial activated thromboplastin time.

Bleeding time is usually long, but in mild forms it may be nor-
mal.

Platelet count is in general normal, but there might be mild
plaquetopenia in disease type 2B patients.

Partial activated thromboplastin time reflects coagulating
factor VIl plasmalevels and may be normal or prolonged?.
Hemorrhagic trend is widely variable, depending on the type
and severity of the disease: in subtypes 1 and 2 there may be
no clinical manifestations, while in subtype 3, hemorrhages
are in general severe ”.

Thefollowing tests are needed to confirm and define the type
of von Willebrand's disease: 1) coagulating factor VIII dos-
age: in patients with disease type 1 or 2, coagulating factor
Villmay be normal or mildly decreased; indisease type 3, this
factor will be markedly decreased (below 5%); 2) quantifica-
tion of von Willebrand’s factor antigen: this test evaluates the
amount of von Willebrand’s factor present in the circulation;
3) ristocetin co-factor activity: ristocetinis an antibiotic which
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promotes VWF interaction for platelet aggregation. This test
reflects VWF functional activity.

The definition of the disease subtype is critical for adequate
therapeutic measures. Some tests are used to define vVWD
subtype: Ristocetin-Induced Platelet Aggregation (RIPA);
von Willebrand’s factor multimeric pattern analysis; study of
intraplatelet von Willebrand’s factor and quantification of von
Willebrand’s factor affinity with coagulating factor VIII (this
testallowsthe diagnosis of von Willebrand’s disease subtype
2N, distinguishingitfrom mild or moderate hemophilia A) 2.
The adequate treatment of vWD depends on disease symp-
toms andtype. There are two therapeutic options: one involv-
ingthe use of cryoprecipitate, aplasmafractionrichin vwF, or
factor VIl concentrate. The other one, to avoid the use of
plasma, uses 1l-desamine-8-D-arginin vasopressin
(DDAVP) or desmopressin. The latter is more adequate for
type 1 patients. However, a therapeutic test should be per-
formed before an elective surgery, aiming at determining the
individual pattern of DDAVP response, since different pa-
tients may present different therapeutic responses *2*%9,
Mannuccietal. were the firstto describe the use of DDAVP in
vWD and mild hemophilia A patients *>**. Desmopressin is
the vasopressin synthetic analog initially indicated to treat di-
abetes insipidus which increases coagulating factor VIl and
von Willebrand'’s factor plasma concentrations when admin-
istered to normal volunteers or mild hemophilia A and mild
types of vWD patients >**2, Its action mechanism is still not
well known. Itis believed that DDAVP promotes vVWF release
from Weibel-Palade corpuscles of the vascular endothelium,
and coagulating factor Vlllrelease from liver sinusoidal cells.
Desmopressin is also able to improve the interaction be-
tween platelets and sub-endothelium **3.

Some protocols for the preoperative period of patients with
von Willebrand’s disease and the use of DDAVP have been
already successfully tested **. Normal desmopressin dose is
0.3 pg.kg™, administered by subcutaneous, intravenous or
nasal routes. By the intravenous route, the drug should be di-
luted in 30 to 100 ml saline solution and infused in 15 to 30
minutes. Tachyphylaxis with the repeated use of
desmopressinis notaconsensus amongauthors 2. Subcu-
taneous administration is uncomfortable due to the large so-
lution volume, requiring several punctures. For nasal appli-
cation, the dose should be 10times higher as comparedtoin-
travenous or subcutaneous doses ?.

Bleeding at surgical site during ENT surgeries, especially
on nose and ear, makes operation more difficult  In the
presence of acoexisting disease causing coagulationdisor-
ders, patients preparation and the anesthetic technique are
critical factors for a surgical site with low bleeding and free
from hemorrhages.
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Our patientwas prophylactically prepared with 3 doses 0f 0.3
ug.kg™ DDAVP (diluted in 100 ml saline solution and infused
in 30 minutes: first dose 30 minutes before anesthetic induc-
tion and remaining doses 12 and 24 hours later), followed by
the administration of (-amine caproic acid (1 g) starting im-
mediately before surgery and repeated at 8-hour intervals for
24 hours.

The anesthetic technique with controlled arterial
hypotension *°, using alpha and beta-adrenergic blockers,
has provided good hemodynamic stability with mild bleeding,
thus helping surgeon’s performance.

In this case, the use of DDAVP associated to the anesthetic
technique described above has proved to be agood option to
prepare and conduct anesthesia in a vVWD type | patient, as
well as to prevent peri and postoperative bleeding.
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ANESTHESIA FOR SEPTOPLASTY AND TURBINECTOMY IN VON WILLEBRAND
DISEASE PATIENT. CASE REPORT

RESUMEN

Abreu MP, Porto AM, Minari AL, Caseli HG - Anestesia para
Septoplastia y Turbinectomia en Paciente Portador de Enfer-
medad de von Willebrand. Relato de Caso

JUSTIFICATIVA Y OBJETIVOS: Aun cuando la enfermedad de
von Willebrand sea el mas comun de los disturbios
hemorragicos hereditarios, las publicaciones nacionales,
relacionando esta enfermedad y la practica anestésica, son
escasas. El objetivo de este relato es presentar un caso de
anestesia general para septoplastia y turbinectomia en
paciente portador de Enfermedad de von Willebrand - Tipo |,
tratado profilacticamente con desmopresina (1-deamino-8-
D-arginina vasopresina, DDAVP) en los periodos pré y
pos-operatorio.

RELATO DEL CASO: Paciente con 19 afios, sexo femenino, 58
kg, portadora de hipotiroidismo, controlado con L-tiroxina (75
mg), y de enfermedad de von Willebrand, que se manifesté
hace tres anos, después de extraccion dentaria de los dientes
del juicio, con sangramiento persistente en el periodo
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pos-operatorio. Con el objetivo de evitar nuevos episodios
hemorragicos en los periodos per e pés-operatorio de la cirugia
de septoplastia y turbinectomia que fue sometida, la paciente
fue tratada profilaticamente con desmopresina (0,3 ug.kg™'). La
induccién anestésica fue realizada con midazolam (2,5 mg),
fentanil (150 ug), droperidol (2,5 mg), lidocaina (60 mg),
atracurio (30 mg) y metoprolol (4 mg), seguida de intubacion
traqueal y ventilacion sobre presion positiva intermitente. La
manutenciéon de la anestesia fue realizada con mezcla de
oxigeno y 6xido nitroso a 50% y sevoflurano a 2%. Esta técnica
proporcion6 un buen control de la frecuencia cardiaca y de los
niveles presoricos durante la cirugia. La paciente permanecio
con tampén nasal por 24 horas y cuando éste fue retirado, no
hubo sangramiento. La paciente recibi6é alta hospitalar al dia
siguiente al de la cirugia, sin interocurrencias. No hubo
episodio hemorréagico en el periodo pés-operatoério inmediato o
tardio.

CONCLUSIONES: E| tratamiento profilactico con DDAVP
asociado a la técnica anestésica utilizada en este caso, se
mostré eficaz en el control del sangramiento per y
pos-operatorio.
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